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Reporte de un Caso Clínico

Síndrome de Papillon Lefèvre
Martínez-Astrain MS1, Servín-Vázquez LA2, Guzmán-Astorga CP3

INTRODUCCIÓN
El Síndrome de Papillon Lefèvre es un trastorno de la que-
ratinización, secundario a la mutación de un gen de la ca-
tepsina C descrita inicialmente por lo franceses Papillon y 
Lefèvre.1 Su prevalencia se calcula en 1-4 por cada 100,000 
habitantes y se han descrito a la fecha en la literatura aproxi-
madamente 200 casos.2,3Se trata de una enfermedad autosó-
mica recesiva por un defecto genético localizado en el cro-
mosoma con 11q14-21.4,5 Las infecciones recurrentes son 
relativamente frecuentes en SPL, se estima que un 17% de 
los pacientes se presenta con una predisposición marcada a 
una variedad de infecciones usualmente piodermias.6

RESUMEN CLÍNICO
Se trata de un escolar masculino de 10 años de edad que 
ingresó a esta unidad hospitalaria referido del centro de 
atención de primer nivel. Con historia de presentar 15 días 
previos a su ingreso, caída de su propia altura causándole 
aumento de volumen en región bimaleolar izquierda y limi-
tación al movimiento de dicha extremidad, siendo tratado 
con manejo sintomático sin mejoría, por lo que es valorado 
en el hospital de primer nivel en donde le colocan férula in-
movilizadora, desarrollando dolor progresivo hasta volverse 
insoportable, motivo por el cual es referido a nuestra Unidad.

A su ingreso se encuentra estable, con signos vitales 
dentro de parámetros normales, en la exploración física 
se detecta una dermatosis diseminada en las palmas de 
sus manos, (Figura 1) las plantas de sus pies (Figura 2) y 
en sus rodillas. Se caracterizaba por placas hiperqueratósi-
cas, con descamación lamelar gruesa, seca y blanca en las 
rodillas, (Figura 3) parecía tener poco tiempo de haber 

iniciado la presencia de placas ligeramente liquenificadas. 
Se retira férula, encontrándose lesiones necróticas en am-
bos maléolos.

En el interrogatorio realizado, se determinó que estas le-
siones se desarrollaron desde los 3 años de edad, además 
de referir pérdida prematura de dientes primarios y perma-
nentes (Figura 4).

Durante su estancia fue manejado con ceftriaxona y 
vancomicina, reportándose cultivo de secreción de la lesión 
con stafilococo aureus, sensible a ambos antibióticos an-
tes mencionados, por lo que continuó con dicho esquema; 
presentó adecuada respuesta al antibiótico y remisión del 
proceso infeccioso a nivel de maléolos, por lo que se decide 
su egreso y seguimiento ambulatorio.

DISCUSIÓN
El Síndrome de Papillon Lefèvre fue descrito por primera 
vez por Papillon y Lefèvre en 1924.1Enfermedad carac-
terizada por hiperqueratosis palmoplantar y periodontitis 
juvenil, usualmente se manifiesta a la edad de 4 años con 
una hiperqueratosis demarcada por un borde eritematoso, 
predominantemente en palmas, plantas y sitios de flexión. 
La enfermedad empeora en invierno, causando fisuras do-
lorosas. Las placas hiperqueratósicas pueden afectar codos, 
rodillas y tronco.2

La periodontitis es el segundo signo clínico mas fre-
cuente, se presenta entre los 3 a 4 años de edad y afecta los 
dientes primarios y permanentes.3 El pelo usualmente es 
normal, pero las uñas en los casos avanzados pueden mos-
trar engrosamiento transverso y fisuras. Al examen histo-
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patológico revela hiperqueratosis no específicas, acantosis, 
paraqueratosis focal, hiperplasia psoriasiforme, tortuosidad 
de capilares e infiltración linfocitaria superficial en las pa-
pilas dérmicas.6 

Aunque la causa de SPL no está bien explicada, se han 
reportado mutación en la función de ambos alelos del gen 
de catepsina C localizado en el cromosoma 11q14-q14.4,5 

El gen catepsina G codifica para una cistina proteasa liso-
soma, también conocida como dipeptidil peptidasa I, cuyas 
funciones son remover dipéptidos del amino terminal de la 
proteína sustrato. Además, también tiene actividad endo-
peptidasa. El gen catepsina G se expresa en el epitelio de 
pacientes con SPL como palmas, plantas, rodillas y encías 
queratinizadas. También se expresa en PMN, macrófagos y 
sus precursores.5 

Se han sugerido tres factores principales como respon-
sables de la iniciación y progresión del SPL: 1) Trastorno 
en la quimiotaxis de neutrófilos, fagocitosis y actividad 
bactericida acompañada de un decremento en la migración 
celular.7,10-14 2) La acción virulenta de patógenos anaerobios 
gramnegativos (Actinobacillus Actinomycetemcomitans) en las 
placas y bolsas periodontales, infiriéndose que éstos pue-

den actuar como un factor desencadenante de la cascada 
inflamatoria.7-9,14 3) Se ha identificado un defecto en los 
mecanismos de inmunidad, que incluyen la reducción de la 
respuesta linfocitaria a los patógenos, depresión del radio, 
células T supresoras/ayudadoras, función deficiente de los 
monolitos, elevación y cambios degenerativos subsecuentes 
de la IgG.3-7,14 

Los principales diagnósticos diferenciales son: acata-
lasia, hipofosfatasia, periodontitis juvenil, histiocitosis X, 
agranulocitosis, neutropenia cíclica, síndrome de Chediak-
Higashi, mal de Maleda, síndrome de hiperqueratosis pal-
mo-plantar, mucosa oral e ictiosis congénita. 5,15

El tratamiento debe ser iniciado de manera temprana, 
de ser posible es importante la extracción de las piezas den-
tales primarias, así también la cobertura antibiótica como 
la amoxicilina con ácido clavulánico para el tratamiento de las 
infecciones piógenas recurrentes.16 

El uso de emolientes, ácido salicílico y urea, brinda ali-
vio temporal de los síntomas cutáneos, disminuyendo el 
riesgo de infecciones piógenas.3 

En etapas tempranas de la enfermedad, el uso de reti-
noides por vía oral ha mostrado tener un efecto favorable 

Figura 3. Placas psoriasiformes en rodilla. Figura 4. Ausencia de varias piezas dentarias permanentes. 

Figura 1. Hiperqueratosis en palmas. Figura 2. Hiperqueratosis plantar.
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tanto en las lesiones cutáneas como en la enfermedad pe-
riodontal, con un adecuado perfil de seguridad con su uso 
crónico,3,7,17 siendo los retinoides más utilizados: la acitreti-
na y la isotretinoína.

Los cuidados de higiene oral y de la piel, son funda-
mentales en la prevención de complicaciones de la enfer-
medad.18 

CONCLUSIONES
Se presentó a un escolar de 10 años de edad con enfermedad 
periodontal, queratosis palmoplantar y piodermia, caracte-
rísticas clínicas clásicas del síndrome de Papillon Lefevre, el 
cual presentó una adecuada respuesta terapéutica iniciando 
medidas de higiene bucal y cuidado de la piel, sin poder em-
pezar retinoides debido a limitaciones de índole económico.
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